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Points Forts a comprendre 


La question est dominee par le diagnostic 

de l’adenocarcinome canaiaire. Son diagnostic 

differentiel fait intervenir la plus grande partie 

des autres tumeurs solides du pancreas 

et ses formes kystiques font balayer 

tout le champ des tumeurs kystiques benignes 

ou malignes de cette glande. 


L a plus frequente des tumeurs pancreatiques est 
l’adenocarcinome pancreatique canaiaire. Son 
incidence annuelle en France est de 13,7/100 000 
hommes et de 7,7/100 000 femmes. Cette tumeur repre- 
sente 7 % des cancers digestifs et 90 % des tumeurs pan- 
creatiques. Son incidence croit avec l’age. Son pic de 
frequence se situe entre 70 et 80 ans. 

Les tumeurs kystiques benignes et malignes represented 
5 % des tumeurs du pancreas et s’observent surtout chez 
la femme jeune. 

Les tumeurs endocrines du pancreas sont rares : 
1/200 000 habitants par an. Elies peuvent faire partie 
d’une neoplasie endocrinienne multiple (NEM) de type 1. 


SlGNES CLINIQUES DE L’ADENOCARCINOME 
PANCREATIQUE 

Les symptomes et la rapidite de leur survenue sont lies 
au siege de la tumeur, a sa taille et a ses eventuelles 
localisations metastatiques. 

La douleur est le signe clinique le plus frequent. Elle est 
epigastrique, plus rarement dans les hypocondres. Elle 
est transfixiante, souvent intense. Elle peut etre due a un 
envahissement du plexus cceliaque par la tumeur, a des 
poussees de pancreatites aigues recurrentes en amont 


d’une lesion obstruant le canal de Wirsung, a des com- 
pressions ou envahissements des visceres creux adjacents 
ou a une thrombose du systeme porte. 

L’ictere, present dans 85 % des cas de tumeur cephalique, 
est prurigineux et non febrile. II s’aggrave progressivement. 
Les urines et les selles sont decolorees. 

Les vomissements et les nausees sont dus a une compres- 
sion ou a un envahissement du duodenum, a un envahis- 
sement retroperitoneal ou a une carcinose peritoneale. 

L’ alteration de l'etat general: anorexie, asthenie, perte 
de poids, etc. est presente dans plus de 90 % des cas. Les 
adenopathies peripheriques sont rares (et doivent faire 
suspecter un lymphome) ; une ascite fait craindre une 
carcinose peritoneale. 

Des diarrhees avec steatorrhee par insuffisance pancrea- 
tique exocrine sont presentes dans moins de 10% des cas. 
Des troubles dyspeptiques sont presents dans 30 % des cas. 
A la palpation, on retrouve une vesicule biliaire tendue 
et une hepatomegalie a bord mousse. 

Les tumeurs situees a gauche de l’isthme ont un retentis- 
sement moindre sur les organes voisins et peuvent 
atteindre un volume important avant de devenir sympto- 
matiques. A la palpation on peut retrouver une masse, 
le plus souvent epigastrique ou de l'hypocondre gauche, 
profonde. 


Examens radiologiques 

Les examens radiologiques ont pour but d’etablir le dia- 
gnostic de la tumeur pancreatique, d’en preciser le siege 
et les extensions locales et regionales eventuelles, en 
vue d’une exerese chirurgicale mais aussi d’approcher le 
plus possible sa nature histologique. 

■ Abdomen sans preparation 

II peut montrer une volumineuse masse abdominale 
sous la forme d’une opacite refoulant les autres visceres, 
soit des calcifications dans l’aire pancreatique. 

• L’echographie abdominale peut montrer : 

- une augmentation de volume du pancreas en cas de 
tumeur importante hypo-echogene ; 

- une dilatation des voies biliaires intra-hepatiques 
(pour 86 % des malades), de la vesicule et du chole- 
doque s’arretant au niveau de la tete du pancreas ; 

- une dilatation du canal de Wirsung ; 

- des images evocatrices de metastases ou d’ ascite (40 a 
70% des cas). 
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• La tomodensitometrie (TDM) abdominale reste 

l'examen non invasif de reference (fig. 1). Elle 

recherche : 

- une image tissulaire hypodense dans les cas typiques ; 

- ses rapports avec le choledoque, le Wirsung (dilates 
ou non) et la papille ; 

- une extension vasculaire avec atteinte du lisere de 
securite periportal et l’envahissement arteriel au 
temps d’angioscanner ; 

- une extension posterieure ; 

- la presence d’ adenopathies suspectes dans les secteurs 
mesenterique superieur, retropancreatique et cceliaque 
et dans le pedicule hepatique. 



Coupe TDM avec injection de produit de contraste et opaci- 
fication digestive d’un adenocarcinome de la tete du pancreas, 
responsable d’une dilatation du choledoque et de la vesicule. 



Catheterisme retrograde endoscopique avec cholangiographie 
chez un patient porteur d’un adenocarcinome pancreatique : 
aspect effile du bas choledoque et dilatation en amont. 


• L’arteriographie cceliomesenterique a ete supplantee 
par la TDM et par Fechographie endoscopique dans la 
recherche d’un envahissement vasculaire. 


Marqueurstumoraux seriques 

Le CA 19.9 est eleve chez 80 % des patients atteints 
d’ adenocarcinome pancreatique mais son dosage n’est 
pas interpretable en cas de cholestase. L’ antigene carcino- 
embryonnaire (ACE) est eleve dans moins de 40 % des 
cas des cancers pancreatiques. 


Biopsie diagnostique 


• L’imagerie par resonance magnetique (IRM) n’est 
pas realisee, actuellement, de fa£on aussi courante en 
France que la TDM, mais ses performances sont au moins 
egales et FIRM permet une meilleure caracterisation des 
tumeurs. 

• L’ exploration endoscopique est souvent l’examen 
clef, surtout s’il associe sous anesthesie generate : 

- la duodenoscopie qui apprecie l’envahissement duo- 
denal et permet sa biopsie ; 

- Fechographie endoscopique qui est l’examen le plus 
sensible et le plus specifique dans l’exploration des 
tumeurs du pancreas (surtout celles de moins de 1 cm 
de diametre) et de leurs extensions locoregionales 
ganglionnaires et vasculaires. Elle permet, en outre, 
une biopsie echoguidee transduodenale, qui est capi- 
tate en cas de doute diagnostique ; 

- la cholangio-pancreatographie retrograde endo- 
scopique (CPRE) qui montre la papille (fig. 2), qui 
situe F obstacle sur le choledoque et le Wirsung et 
permet aussi la mise en place d’une endoprothese 
biliaire. 


Elle est surtout indiquee si une laparotomie et (ou) une 
laparoscopie sont exclues (contre-indication a la resection 
ou en cas de patient inoperable). Elle a pour but de faire 
le diagnostic histologique de la tumeur et de guider le 
traitement medical de F adenocarcinome aftn d’obtenir 
un diagnostic differentiel pouvant orienter vers un autre 
traitement specifique (lymphome, tumeurs endocrines, 
metastase pancreatique). A la voie transparietale (sous 
echographie ou TDM), controversee, on prefere la voie 
transduodenale sous echographie endoscopique. 

Diagnostic differentiel 

■ Pancreatite chronique 

La pancreatite chronique avec hypertrophie de la tete 
du pancreas pose parfois un probleme delicat. Chez 
l'alcoolique les 2 maladies peuvent coexister et les 
symptomes (douleur, ictere...) peuvent etre similaires. 
En TDM, le pancreas a une densite heterogene. Si la tete 
est augmentee de volume, il n’existe pas de signe de 
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malignite tel qu’un envahissement de la veine porte ou 
des adenopathies regionales. La dilatation moniliforme 
du Wirsung avec ses calcifications et lithiases aide a 
orienter le diagnostic. Malgre 1’IRM, la cholangio- 
pancreatographie retrograde endoscopique et l’echogra- 
phie endoscopique (avec la ponction guidee), la laparo- 
tomie exploratrice est parfois indispensable pour lever 
le doute. 

Tumeurs ampullaires 

Les tumeurs ampullaires se manifestent par F apparition 
d’un ictere nu dans 80 % des cas. Rarement une angio- 
cholite evoque une pathologie lithiasique. Une fois sur 
trois, les malades ont des troubles dyspeptiques, des 
douleurs abdominales et des anemies. La visualisation 
de la tumeur par Fechographie transparietale est rare car 
elle est souvent petite. La TDM ou FIRM montrent une 
voie biliaire dilatee au-dessus d’un retrecissement irre- 
gulier de la terminaison du choledoque et parfois de la 
tumeur. L’echographie endoscopique est tres performante 
et montre une petite lesion proche du second duodenum, 
dont elle apprecie Fextension locale et ganglionnaire. 
La cholangio-pancreatographie retrograde endoscopique 
a l’avantage de permettre la mise en place d’une prothese 
provisoire en cas d’ ictere tres intense. La tumeur peut 
ainsi etre vue directement en endoscopie sous la forme 
d’une lesion accouchee par la papille, et done facilement 
biopsiee. L’adenocarcinome et l’adenome sont les deux 
types histologiques les plus frequents. 

Tumeurs du choledoque intrapancreatique 

Le signe majeur en est l’ictere. Ces tumeurs ne sont 
benignes (adenomes, papillomes) que dans 6 % des cas 
et certains les considerent comme des lesions precance- 
reuses. Les cholangio-carcinomes intrapancreatiques 
peuvent etre evoques devant une stenose choledocienne 
de type infiltrant. L’IRM et surtout le couple echographie 
endoscopique-cholangio-pancreatographie retrograde 
endoscopique (avec cytologie par brassage) font evoquer 
un diagnostic mais celui-ci peut n'etre etabli qu’a l’examen 
anatomo-pathologique de la piece de duodeno-pancrea- 
tectomie. 

■ Autres tumeurs solides du pancreas 

1. Lymphome pancreatique 

Les lymphomes n’atteignent le pancreas en premier que 
dans moins de 2 % des cas et represented moins de 5 % 
des tumeurs pancreatiques. II s’agit habituellement de 
lymphomes non hodgkiniens. Les symptomes sont 
identiques a ceux de l’adenocarcinome pancreatique. 
Moins de 20 % des patients ont des symptomes evocateurs 
de lymphome tels qu’une fievre nocturne. La tumeur est 
homogene, le plus souvent de plus de 5 cm de diametre. 
La presence de nombreuses adenopathies, et en particulier 
leur localisation en arriere des veines renales, sont en 


faveur du diagnostic. Sa confirmation se fait par des biopsies 
de la masse, des adenopathies peripheriques ou de la moelle 
osseuse qui est envahie dans moins de la moitie des cas. 

2. Metastases pancreatiques 

Elies ont ete observees dans des series autopsiques chez 
3 a 12% des patients decedes d’un cancer. Les neo- 
plasmes pulmonaires, mammaires et les melanomes 
sont les principaux sites primitifs donnant des meta- 
stases pancreatiques. Les douleurs abdominales et l’ictere 
sont les deux signes cliniques les plus frequents. 
Neanmoins, ces tumeurs sont le plus souvent petites et 
decouvertes lors d’examens radiologiques demandes 
pour le suivi de la lesion primitive. Les tumeurs sont 
dans la plupart des cas solides, hypo-echogenes et 
hypodenses. Dans les cas douteux, les biopsies sont 
indispensables pour affirmer le diagnostic. 

3. Tumeurs endocrines 

Elies represented moins de 1 % de l’ensemble des tumeurs 
pancreatiques et posent un probleme de diagnostic diffe- 
rentiel quand elles sont non secretantes. Elies realised 
un syndrome de masse. Elles peuvent aussi s’integrer 
dans le cadre d’une neoplasie endocrinienne multiple de 
type 1. Elles se caracterisent le plus souvent par des 
symptomes propres aux effets des hormones secretees. 
Leur diagnostic est radiologique et biologique. 
L’echographie transparietale a une sensibilite tres 
variable en fonction du type de lesion. Les echographies 
endoscopique et peroperatoire ont une sensibilite de 
80 a 100 %. Les tumeurs endocrines sont hypervascula- 
risees, apparaissent hypo-echogenes, homogenes, bien 
limitees, hyperdenses a la phase arterielle de la TDM. 
En IRM leur detection est souvent difficile du fait de 
leur taille. Elles sont habituellement hypo-intenses en 
T1 sans injection avec suppression de graisse, hyperintenses 
en T2. Leurs metastases hepatiques peuvent prendre 
un aspect trompeur hyperechogene et hyperdense en 
TDM mimant des angiomes, ou des lesions kystiques. 
L’ arteriographie cceliomesenterique, realisee autrefois 
en l re intention pour localiser ces tumeurs hypervascu- 
larisees, a ete supplantee par la TDM, Fechographie 
endoscopique et la scintigraphie a l’octreotide (octreoscan), 
analogue de la somatostatine dont les recepteurs sont 
exprimes par la plupart des tumeurs. Le diagnostic pre- 
operatoire des tumeurs endocrines secretantes du pan- 
creas repose sur la mise en evidence d’une hypersecre- 
tion hormonale. Le dosage par catheterisme portal 
preoperatoire permet de localiser ce type de tumeur 
mais son caractere invasif et ses difficultes techniques 
multiples Font fait abandonner en pratique courante. 
Cette technique reste utilisee en peroperatoire. 

• L’insulinome est la tumeur endocrine pancreatique la 
plus frequente. Son incidence annuelle est de 1 a 4 par 
million d’habitants en France. Le plus souvent unique, 
elle est maligne dans moins de 10 % des cas. Elle s’as- 
socie a une NEM 1 dans moins de 10% des cas. Ses 
signes cliniques sont lies a la toxicite neurologique de 
l’hypoglycemie (coma, crise comitiale, deficit neurologique 
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transitoire, manifestation psychiatrique) ou a la reponse 
adrenergique induite par Thypoglycemie (tachycardie, 
sueurs, faim avec hyperphagie). Ces signes cliniques 
apparaissent a jeun, ils sont contemporains d'une hypo- 
glycemie et rapidement corriges par la prise de glucides 
(triade de Whipple). Le diagnostic se fait par constatation 
d’une insulinemie superieure a la limite de detection ou 
meme normale (> 6 mUI/L) alors que le patient est sympto- 
matique et a une hypoglycemie (< 0,5 g/L). Le diagnostic 
biologique est sensibilise par Tepreuve du jeune qui doit 
avoir lieu dans un service d’endocrinologie : le patient est 
laisse a jeun jusqu’a la constatation d’une hypoglycemie 
ou pendant une duree maximale de 72 h au cours de 
laquelle des dosages repetes de la glycemie, de 1’ insulinemie 
et du peptide C sont effectues. Le dosage du peptide C 
permet d'eliminer la prise cachee d’insuline. La recherche 
du siege de l’insulinome se fait par la TDM, l’echographie 
endoscopique ou peroperatoire et Toctreoscan. 

• Gastrinome : l’incidence annuelle du gastrinome en 
France est de 0,5 par million d’habitants. La tumeur est 
unique chez 30 % des patients, et maligne dans 70 % des 
cas. Elle est associee a une NEM1 chez 20 a 40 % des 
malades qui ont tres souvent simultanement une hyper- 
parathyroidie primaire. L’hypergastrinemie induit une 
hypersecretion acide gastrique, responsable d’ulceres 
digestifs hauts (cesophage, estomac, duodenum jusqu’a 
Tangle de Treitz) multiples et resistants aux traitement 
medicaux, associes a une diarrhee chronique dans 2 cas 
sur 3 (syndrome de Zollinger-Ellison). Le diagnostic est 
biologique : un debit acide basal > 30 mmol/h ou une 
concentration acide basale >100 mmol, associes a une 
hypergastrinemie basale sont evocateurs du diagnostic. 
Le test a la secretine le confirme en montrant une absence 
de reduction voire une elevation paradoxale de la gastri- 
nemie. Dans les gastrinomes sporadiques (sans NEM 
associee), la tumeur est pancreatique dans 80 % des cas 
et unique; leur traitement est Texerese chirurgicale. 
Dans les NEM1 elles sont plus souvent duodenales et 
multiples et Texerese chirurgicale totale est tres difficile ; 
les patients sont traites habituellement medicalement 
avec un inhibiteur de la pompe a proton. En cas de gas- 
trinome, le diagnostic d’une NEM1 est done essentiel 
pour guider la therapeutique. 

• Vipome : Tincidence annuelle du vipome en France 
est de 0,1 par million d’habitants. La tumeur est le plus 
souvent unique, de plus de 3 cm, corporeocaudale. Elle 
est maligne 1 fois sur 2. L’ hypersecretion de VIP 
( vasoactive intestinal polypeptid ) est responsable d’une 
diarrhee hydrique profuse avec hypokaliemie deshydra- 
tation et perte de poids (syndrome de Verner-Morrison). 
D’autres signes peuvent coexister: vomissements, douleurs 
abdominales, flush cutane. Le VIPome comporte outre 
une augmentation de la VIPemie, une hypokaliemie 
constante et une augmentation de Turemie. Dans 65% 
des cas la Ppemie est augmentee. Une hypochlorhydrie 
gastrique est associee dans 70 % des cas. Une NEM est 
presente chez 5 a 10 % des malades. 

• Glucagonome : cette tumeur tres rare a une incidence 
annuelle en France de 1 pour 20 millions d' habitants. 


La tumeur est le plus souvent unique, et maligne. Les 
signes cutanes sont au premier plan : l’erytheme necro- 
lytique migrateur commence aux pieds puis au plis de 
flexion, au perinee, au tronc. Les eruptions, intermit- 
tentes, non prurigineuses, sont constitutes de lesions 
erythemateuses squameuses, annulaires et de lesions 
vesiculo-bulleuses migratrices qui cicatrisent en 2 semaines 
en laissant des zones hyperpigmentees. Une atteinte 
muqueuse existe dans 70% des cas (glossite, perleche). 
Le diabete est modere controle par un simple regime ou 
des antidiabetiques oraux. Des phlebites, une perte de 
poids avec alteration de l’etat general s’observent res- 
pectivement chez 25 % et 95 % des malades. Les examens 
radiologiques retrouvent une tumeur habituellement 
corporeocaudale souvent metastatique. Le diagnostic 
positif repose sur le dosage de la glucagonemie a l’etat 
basal. Dans les cas douteux un test dynamique par hyper- 
glycemie provoquee montre T absence de freination de 
la secretion hormonale. Le glucagon secrete a une hetero- 
geneite moleculaire qui n’existe pas chez le sujet sain. 
Une NEM existe chez moins de 5 % des malades. 

• Autres tumeurs endocrinienn.es : elles sont tres rares. 
Le stomatostaninome est une tumeur maligne dans 75 % 
des cas, secretant de la somatostatine, hormone inhibant 
les secretions digestives ainsi que de nombreuses hor- 
mones. Ses symptomes : diabete modere, alteration de 
l’etat general, diarrhee avec steatorrhee, achlorhydie 
gastrique. Son diagnostic est biologique : taux tres eleve 
de somatostatinemie mais d’autres hormonemies peu- 
vent etre elevees (calcitonine, ACTH, gastrine). 

Les tumeurs hypercalcemiantes sont des tumeurs qui 
secretent une substance parathormone-//Te (PTH-RP) a 
Torigine d’une hypercalcemie. Les symptomes sont ceux 
de Thyperparathyroidisme primaire mais T hypercalcemie 
est souvent severe. 

Les somatocrininomes secretent du GHRF ( growth hor- 
mone releasing factor) responsable d’une acromegalie 
sans tumeur hypophysaire. 

Les P Pomes secretent T hormone PP qui a une action 
proche de la somatostatine sur le tube digestif ; sa sympto- 
matology est proche de celle des VIPomes. 

Les tumeurs carcino'ides du pancreas represented moins 
de 1 % de Tensemble des tumeurs carcinoides mais en 
partagent la semeiologie : diarrhee motrice, flush (signant 
la presence de metastases hepatiques), cardiopathie. Les 
tumeurs carcinoides sont diagnostiquees par la serotoni- 
nemie augmentee et les dosages urinaires de la 5HIAA. 
Les tumeurs endocrines secretant de l' ACTH sont loca- 
lises dans le pancreas dans 10 % des cas et peuvent etre 
responsables d’un syndrome de Cushing le plus souvent 
severe. Une hypercortisolisme ACTH dependant avec 
augmentation du cortisol libre urinaire, des taux de la 
cortisolemie et d’ACTH insuffisamment freinable par la 
dexamethasone, font evoquer le diagnostic. 

4. Autres tumeurs solides 

II s’agit alors le plus souvent d’une decouverte histo- 
logique sur une piece operatoire de tumeurs tres rares : 
lipome, adenome, leiomyosarcome, hystiocystose, car- 
cinome a cellules geantes, pancreatoblastome. 
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Les tumeurs kystiques du pancreas 

1. Adenocarcinome a forme kystique 

L’adenocarcinome pancreatique est dans la majorite des 
cas un adenocarcinome canalaire formant une tumeur 
pleine, mais il peut prendre une allure kystique par 
remaniements necrotico-hemorragique ou par obstruction 
d’un canal pancreatique. L’adenocarcinome mucineux 
et 1’ adenocarcinome a composante epidermoi'de sont 
2 types histologiques a forme kystique representant 
chacun 3 % des carcinomes pancreatiques. Ces formes 
kystiques d’ adenocarcinome represented moins de 2 % 
des tumeurs kystiques du pancreas. 

2. Cystadenome sereux 

11 represente 20 a 30 % des tumeurs kystiques du pancreas 
et atteint des femmes dans 3 cas sur 4. La tumeur est 
asymptomatique dans 30% des cas. Ailleurs, les patients 
ont des douleurs abdominales, une masse palpable, un 
ictere est note dans 7 % des cas. Le cystadenome siege 
dans la tete ou l’isthme dans 70% des cas, mesure 7 cm 
de diametre en moyenne lors du diagnostic, a des calci- 
fications centrales et des cloisons internes qui lui donnent 
un aspect feuillete en echographie. En TDM a la phase 
arterielle, il prend un aspect hyperdense s’il est compose 
de nombreux microkystes ou au contraire reste hypodense 
avec des travees hyperdenses s’il est fait de macrokystes. 
En IRM, la tumeur est hypo-intense en T1 et fortement 
hyperintense en T2. Les calcifications sont peu visibles 
en IRM. Des taux intrakystiques de CA19.9 < 150 U/mL 
et d’ACE < 5 ng/mL soutiennent le diagnostic utilement, 
car un diagnostic de certitude evite un geste chirurgical. 

3. Cystadenome mucineux 

Il atteint des femmes dans 90 % des cas. Les symptomes 
sont presents chez 80 % des patients : douleurs abdomi- 
nales, amaigrissement modere dans 75 % des cas, ictere 
(5 a 8%), pancreatites aigues recurrentes (12 a 20%). 
La tumeur est corporeocaudale dans 80% des cas et a 
des calcifications peripheriques, mesure 6 cm de diametre 
en moyenne au moment du diagnostic. A la phase arterielle 
de la TDM, elle est hyperdense en peripherie et reste 
hypodense au centre du kyste. La cholangio-pancreato- 
graphie retrograde endoscopique n’a pas d’interet dans 
le diagnostic des cystadenomes. Une communication 
entre un cystadenome mucineux et les canaux pancrea- 
tiques peut se voir dans moins de 10 % des cas mais doit 
faire evoquer alors la possibilite d’une tumeur intra- 
papillaire et mucineuse du pancreas. En IRM le cysta- 
denome mucineux est hypo- ou hyperintense en T1 en 
fonction de la richesse en mucine du contenu kystique, 
fortement hyperintense en T2. Dans les cas douteux on peut 
avoir recours a des dosages intrakystiques de marqueurs 
biologiques : des concentrations d'ACE > 400 ng/mL, 
de mucines Ml > 1 200 U/mL, de CA 19,9 > 50 000 U/mL 
et de CA72-4 > 40 U/mL orientent vers le diagnostic de 
cystadenome mucineux mais aussi vers celui d’un cysta- 
denocarcinome. Son potentiel de degenerescence aboutit 
a son exerese. 


4. Le cystadenocarcinome mucineux 

Il represente entre 1 et 5 % des tumeurs malignes du pancreas 
exocrine. La preponderance feminine est moindre que 
pour le cystadenome mucineux. Les patients sont sympto- 
matiques dans 85 % des cas. Les douleurs et T alteration 
de l’etat general sont les symptomes les plus frequents. 
La tumeur est cephalique ou isthmique dans 80 % des 
cas et se caracterise par F existence de vegetations intra- 
kystiques en TDM ou en echographie endoscopique, un 
envahissement des vaisseaux adjacents ou des adenopathies. 
Les dosages intrakystiques d’ACE de mucine Ml, de 
CA19.9 et CA72-4 sont eleves. Son pronostic apres exere- 
se serait moins mauvais que celui de 1’ adenocarcinome 
canalaire. 

5. Tumeur intra-papillaire et mucineuse 
du pancreas (TIPMP ou maladie d’ltai) 

Cette tumeur rare (0,5 % des tumeurs pancreatiques) 
atteint un homme 2 fois sur 3. Les douleurs, le diabete et 
F amaigrissement sont les symptomes les plus frequents. 
La tumeur intra-papillaire et mucineuse du pancreas est 
cephalique dans 60 % des cas, diffuse chez 5 % des 
malades. Elle apparait comme une dilatation canalaire 
pancreatique en grappe de raisin sans tumeur ni stenose 
canalaire en aval. Son contenu mucoide est homogene 
ou discretement heterogene. Des vegetations intrakys- 
tiques peuvent exister. Le diagnostic est affirme par la 
cholangio-pancreatographie retrograde endoscopique. 
L’exteriorisation de mucus par la papille lors d’une 
endoscopie est fortement evocatrice du diagnostic de 
tumeur intra-papillaire et mucineuse du pancreas. Leur 
potentiel de malignite est eleve. 

6. Tumeur pseudopapillaire et solide 

Elle est decouverte habituellement chez des femmes 
jeunes. Elle siege dans 70 % des cas sur le corps ou la 
queue du pancreas, mesure souvent plus de 3 cm de 
diametre et se manifeste par une masse abdominale 
douloureuse ou non. Cette tumeur a une evolution 
potentiellement maligne difficilement evaluable. 
L’ echographie montre soit une tumeur echogene homo- 
gene soit une tumeur avec des plages hypoechogenes, 
voire une lesion anechogene. En TDM, elle est bien 
limitee, a une capsule avec des calcifications dans 30 % 
des cas, associe des zones de tumeur pleine hypodense 
se rehaussant a la phase arterielle, des zones hemorra- 
giques spontanement hyperdenses et des plages de 
necrose d’ allure kystique. En IRM, la capsule est bien 
visible en T1 sous la forme d’un lisere hypo-intense ; les 
zones hemorragiques sont hyperintenses en T1 ; en T2 
la tumeur est heterogene, avec de zones d’hypersignal et 
d’autres hypo-intenses. 

7. Autres tumeurs kystiques rares 

Plusieurs autres tumeurs pancreatiques solides peuvent 
avoir un aspect kystique et peuvent etre un diagnostic 
differentiel des adenocarcinomes a formes kystiques : 
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tumeurs neuro-endocrines, metastases, teratomes matures, 
tumeurs conjonctives, lymphomes. Chez 1’ enfant, les 
lesions kystiques pancreatiques sont classiques dans la 
maladie de Von Hippel Lindau. En dehors d’un contexte 
malformatif, une lesion kystique unique est le plus 
souvent un kyste congenital, une lesion multikystique 
est le plus souvent un cystadenome, un lymphangiome 
ou un hamartome. Lorsque la tumeur est plus heterogene, 
on evoque un pancreatoblastome, une tumeur pseudo- 
papillaire et solide, ou un lymphome. ■ 


Points Forts a retenir 


• Plus de 90 % des cancers pancreatiques 
sont des adenocarcinomes canalaires. 

Leur siege est cephalique dans 70 % des cas. 

• La taille moyenne des tumeurs resequees est 
de 2 a 3 cm (5 a 6 cm dans les series autopsiques). 

• La pancreatite chronique et le tabagisme 
en sont deux facteurs de risque reconnus. 


POURAPPROFONDIR 


I /Traitements de I’adenocarcinome 
pancreatique et indications 

Le seul traitement efficace de I’adenocarcinome du pancreas est la 
resection chirurgicale curatrice. Elle est possible dans moins de 15 % 
des cas. Les contre-indications a I’exerese sont I’extension vasculaire 
importante, ganglionnaire regionale, ou encore metastatique. La 
ccelioscopie exploratrice trouve dans 30 % des cas des lesions d’ex- 
tension non detectees : elle evite autant de laparotomies inutiles et 
guide la decision therapeutique. 

Traitement curatif 

Les tumeurs de la tete du pancreas sont traitees par une duodeno- 
pancreatectomie cephalique (DPC). La resection classique (interven- 
tion de Whipple) emporte la tete du pancreas, le duodenum, I’antre 
gastrique, la vesicule et le choledoque (fig. a). L’etendue du curage gan- 
glionnaire varie selon les equipes. Les modalites de reconstruction 
sont multiples mais la plus utilisee est celle de Child (fig. b). Les 
tumeurs situees a gauche de I’isthme sont traitees par une spleno- 
pancreatectomie gauche. Les pancreatectomies totales, exception- 
nelles, visent des tumeurs multifocales. La chimiotherapie et la radio- 
therapie (peroperatoire pour certains) a pretention adjuvante voire 
neo-adjuvante n’ont pas fait la preuve de leur efficacite. 




Traitement palliatif 

II a pour but de traiter les differents symptomes dus a la tumeur. 

Traitement palliatif chirurgical 

En cas de laparotomie, un geste palliatif peut etre propose : I’ictere est 
traite par une derivation biliodigestive (derivation duodenale ou surtout 
jejunale), la stenose duodenale par une anastomose gastrojejunale. En 
cas d’ictere isole sans stenose duodenale, la place de la derivation gastro- 
jejunale preventive reste discutee. Les douleurs intenses peuvent 
motiver des splanchnicectomies peroperatoires. 

Traitements palliatifs endoscopiques et radiologiques 

L’ictere est traite par mise en place d’une prothese dont la duree de 
permeabilite atteint actuellement la duree moyenne de survie des 
patients «non resecables» (4 a 8 mois). Les stenoses duodenales, plus 
tardives, peuvent aussi etre traitees par des endoprotheses metal- 
liques. La splanchnicectomie chimique antalgique correspond a une 
alcoolisation percutanee des nerfs splanchniques sous controleTDM 
ou echographie endoscopique. 

Traitements antimitotiques 

La chimiotherapie fait appel au 5-fluorouracile et plus recemment a la 
gemcitabine. Elle est associee a la radiotherapie externe dans certains 
protocoles. 


2 / Pronostic 


Le pronostic de I’adenocarcinome pancreatique est tres mauvais. La 
survie des patients atteints de metastases ganglionnaires ne depasse 
pas 6 mois en moyenne en I’absence de traitement. La survie a 5 ans 
des patients reseques de fa<;on curative varie entre 5 et 20 % selon le 
stadeTNM. 
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